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RESUMEN

Introduccion: los linfangiomas son malformaciones del sistema linfatico que pueden aparecer como cavidades multilobuladas a nivel del
cuello (75%) y axilas (20%), siendo muy pocos los casos de linfangiomas extensos reportados en la literatura. La incidencia de los casos
diagnosticados en el periodo prenatal es realmente baja pero causa una tasa muy alta de mortalidad por su relacién con complicaciones
o efectos de compresién, pudiendo generar dificultad respiratoria, dificultad para deglutir, fiebre, aumento repentino de la lesién o
sobreinfeccidn de la misma. Se revisan dos casos y se realiza una revisién de la literatura sobre el diagndstico prenatal y prondstico dela
enfermedad. Metodologia: se presentan dos casos con diferente desenlace y se efecttia una busqueda exhaustiva a través de MEDLINE
por PubMed, MD Consult, Ovid y Hinari, de los tltimos tres afios con términos MeSH, los cuales fueron: Lymphangioma; Lymphangioma,
cystic; Abdominal cystic lymphangioma; Prenatal diagnosis; Ultrasonography, prenatal. Se obtuvieron un total de 449 articulos de los
cuales 18 se encontraron pertinentes y adecuados para incluir en la revisién, ninguno de los cuales se obtuvo en el medio latinoamericano.
Conclusién: el linfangioma es una patologia infrecuente cuyo diagndstico prenatal temprano y adecuado ayuda a la consejeria y al manejo
del recién nacido y mejora asi el prondstico neonatal (MED.UIS.2012;25(2):149-54).
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ABSTRACT

Fetal lymphangioma:report of cases in Bogota, Colombia

Introduction: lymphangiomas are malformations of the lymphatic system that can appear as multilobulated cavities in the neck (75%)
and axilla (20%) with very few cases of extensive lymphangioma reported in the literature. The incidence of cases diagnosed prenatally
is really low but causing very high mortality rate because of its relationship with complications or compression effects which can result
in difficulty breathing, difficulty swallowing, fever, sudden or coinfection of the lesion. Two cases are reviewed in order to conduct a
review of the literature on prenatal diagnosis and prognosis. Methodology: we present two cases with different outcome, performing
an exhaustive search through PubMed MEDLINE, MD Consult, Ovid, Hinari for the last three years with MeSH terms: lymphangioma,
lymphangioma, cystic, abdominal cystic lymphangioma, prenatal diagnosis, ultrasonography, prenatal. We obtained a total of 449 articles
of which 18 were relevant and appropriate to include in the review, none of which was obtained in the Latin American environment.
Conclusion: lymphangioma is an uncommon condition whose early diagnosis and adequate prenatal counseling helps to manage and
improve newborn neonatal prognosis (MED.UIS.2012;25(2):149-54).
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INTRODUCCION

Los linfangiomas son malformaciones del sistema
linfadtico que pueden aparecer como cavidades
multilobuladas ubicadas principalmente a nivel del
cuello, axilas y térax. Usualmente son lesiones bien
circunscritas y de un tamafio pequefio aunque en un
menor numero de casos pueden presentarse como
lesiones gigantes'. El uso rutinario de la ecografia
durante el embarazo ha causado un gran impacto
sobre la deteccidn de esta patologia en etapas cada
vez mds tempranas, siendo posible la deteccidn
precoz y su tratamiento adecuado tanto a nivel
prenatal como posnatal.

Son caracterizados por cavidades llenas de linfa
con paredes de endotelio linfatico de tamafio
variable, desde espacios microscdpicos a grandes
quistes de varios centimetros de didmetro. Estos
espacios son dilataciones de vasos linfaticos sinuna
comunicacion normal con el sistema venoso lo que
por definicién es un hamartoma del tejido linfatico.
Es una patologia principalmente pediatrica aunque
existen casos descritos en adultos, cuya gran
mayoria aparece en los primeros afios de vida, 60%
en el periodo prenatal-nacimiento y 80% antes de
los primeros dos afios de vida.

La incidencia de los linfangiomas diagnosticados
en el periodo prenatal es realmente baja,
aproximadamente 1 en 6000 nacidos vivos, lo que
hace de completo interés la profundizacién en el
tema por su extrafia aparicion. Se describen dos
casos con diferente pronostico, controlados por los
Servicios de Medicina Materno Fetal y Pediatria del
Hospital Simdn Bolivar y Saludcoop EPS.

REPORTE DE CASOS

CASO 1

Paciente de 21 afios de edad, quien ingresa remitida
al Servicio de Urgencias Ginecoldgicas del Hospital
Simén Bolivar, centro publico de remisién de llI
nivel de atencidén, que atiende en su gran mayoria
pacientes del régimen subsidiado y niveles
socioecondmicos bajos, por presentar amniorrea de
un dia de evolucién, cursando con embarazo de 33,4
semanas por amenorrea. No tiene antecedentes
médicos o ginecoldgicos de importancia, excepto
la ausencia de controles prenatales. A su ingreso
se realiza ecografia obstétrica por el Servicio
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de Medicina Materno Fetal evidenciando un
feto vivo con oligohidramnios y la presencia de
masa quistica multiseptada que se extiende
desde el térax y compromete el hemicuerpo
izquierdo, de aproximadamente 15 cm en su
extensidn total, no vascularizada, que al parecer
depende del tejido celular subcutaneo y respeta
estructuras intratordcicas e intraabdominales
(ver Figuras 1y 2).

HOME

HOME

Figura 2. Ecografia de linfangioma gigante septado Caso niimero 1.

Se realiza cesdrea de urgencia obteniendo recién
nacido vivo de sexo femenino en el cual se
identifica masa gigante de aspecto quistico, Unica
y multilobulada a nivel axilar y de miembro superior
izquierdo. Sus caracteristicas eran de consistencia
blanda, indolora, mal delimitada y cubierta por piel
delgada de color azul violdceo que mide 31 x 36
cm, que se extiende desde el cuello hasta la region
inguinal izquierda, y desde la linea paraesternal
izquierda hasta la apdfisis espinosa a lo largo de
toda la columna vertebral, pero sin compromiso de
esta (ver Figuras 3y 4).
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Figura 3. Linfangioma gigante en el recién nacido.

Figura 4. Compromiso del linfangioma en recién nacido.

Dos dias después, se presenta fallecimiento el
cual se atribuye a anemia severa con repercusion
hemodinamica. El estudio histoldgico del tejido por
patologia confirmd el diagndstico prenatal.

CASO 2

Paciente de 19 afos de edad, G1Po, cursando
con gestacion Unica de 17 semanas con controles
prenatales adecuados, quien ingresa al Servicio de
Ecografia de la IPS Saludcoop Veraguas, Centro de
Ultrasonografia Prenatal, entidad privada que atiende
de manera particular y con convenios al régimen
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contributivo. Se realiza ecografia obstétrica bdsica
evidenciando masa de aspecto quistico, multilobulada
de 35 x 42 mm, sin vascularizacién, que compromete
la porcidn inferior del hemicuello izquierdo, la axila, el
hemitdraxy la porcién delabdomenipsilateral. El resto
de la valoracién anatémica fue normal (ver Figuras 5y
6). Se hizo seguimiento del caso realizando dentro de
los estudios prenatales estudio genético invasivo con
resultado de cariotipo que fue reportado como 46 XX
(femenino normal). La lesién no presenté progresion
importante durante el resto del embarazo y a las 39
semanas se obtuvo por cesdrea un recién nacido de
sexofemenino, con presencia delesiéon compatible con
linfangioma. Se realizd cirugia exitosa paralareseccion
de la masa, sin embargo por cambio de residencia de
la paciente no se pudo documentar la necesidad de
posterior manejo médico. Segun referencia telefénica
posterior, el neonato actualmente vive actualmente
sin complicaciones importantes relacionadas con su
patologia.

SALUDCOOP YERAGUAS
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Figura 5. Linfangioma pequefo septado del Caso nimero 2.
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Figura 6. Ecografia 2D de rutina linfangioma circunscrito del Caso

numero 2.
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METODOLOGIA

Se realizé una busqueda a través de MEDLINE por
PubMed, MD Consult, Ovid y Hinari, de los ultimos
tres afios con los términos MeSH: Lymphangioma;
Lymphangioma, cystic; Abdominal cystic
lymphangioma; Prenatal diagnosis; Ultrasonography,
prenatal. Se obtuvieron un total de 449 articulos de
los cuales 18 se incluyeron en la revisién debido a que
incluian revisiones de la literatura actualizada y casos
semejantes.

CONSIDERACIONES ETICAS

Los reportes de los casos y sus fotograffas se
realizaron con el consentimiento informado de
los padres. Los autores no refieren presencia
de conflictos de interés durante la realizacion y
publicacién de este articulo.

DiscusiON

Sereportan dos casos de linfangiomas con diferentes
resultados, siendo muy pocas las referencias
presentadas en la literatura sobre esta patologia.
Los tumores fetales de este tipo se sospechan
generalmente durante una exploracién ecografica
de control de segundo trimestre y afortunadamente,
la deteccidn precoz ha aumentado en los ultimos 20
afios graciasalosavancesenlatecnologiaradioldgica,
tales como la resonancia magnética y la ecografia
tridimensional. Aunque infrecuentes, estos tumores
se encuentran en alrededor del 2,5 % de los estudios
ecograficos prenatales anormales y se asocian con
tasas de morbilidad y mortalidad significativas. La
localizacién y vascularizacién determinan las tasas
de mortalidad y son factores ain mds importantes
que el mismo tipo histoldgico, en la prediccién
del curso evolutivo de la lesidn. Se deben realizar
otras pruebas de diagndstico complementario
como el cariotipo fetal, una ecografia detallada y
ocasionalmente biopsia de la lesién para llegar a un
diagndstico definitivo™.

Los linfangiomas son masas benignas constituidas
por vasos linfdticos de tamafio muy variable cuya
incidencia es de 1 por cada 6000 embarazos y su
diagndstico es prenatal en el 50% de los casos.
Constituyen solo alrededor del 4 % de todos los
tumores vascularesy alrededor de 26% de los tumores
vascularesbenignos enlosnifios, pudiéndoselocalizar
en cualquier parte del cuerpo, pero se asientan con
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mayor frecuencia en cuello, mediastino o abdomen.
Los que se presentan en cuello y mediastino parecen
asociarse con peor prondstico>>¢. La mitad de estos
estan presentes en el momento del nacimiento y el
90 % son evidentes antes de los dos afios, sin que
existan variaciones segun el sexo'”8,

La patogénesis ha sido previamente estudiada®.
Se conoce que el drenaje de la linfa del embridn,
cuya funcién es devolver a la corriente sanguinea
sustancias proteicas y defender al organismo de las
infecciones; se hace en el saco linfatico yugular y
de aqui la linfa drena por medio de un canal que se
forma alrededor del dia 40 posconcepcional en Ila
vena yugular. Como se puede suponer, un fallo en
la formacién del canal comunicante, un bloqueo de
este o un aumento significativo de la presién venosa
puede dar lugar a una retencién de linfa en el sistema
linfatico, formando grandes quistes de retencion
alrededor de la region cervical que progresan a lo
largo del cuerpo, con el desarrollo de un hidrops
no inmune, provocando en algunos casos la muerte
prematura del feto. Si luego se logra establecer un
drenaje, la secuencia de acumulacién de linfa se
interrumpe y el exceso de linfa vuelve al sistema
circulatorio fetal.

La etiologia guarda relacién con la embriogénesis,
y usualmente se asocian a otras alteraciones como
trisomias 13, 18 o 21 y los sindromes de Turner,
Klinefelter, Noonan, Cunning y Roberts®. Los fetos
con el sindrome de Turner nacen con pliegues en el
cuello o pterygium colli, producto del exceso de piel.
Otras anomalias pueden ser atribuidas a la sobre
distension de la piel y el defecto residual se debe al
exceso de piel en el drea mds afectada*s.

Loslinfangiomas pueden presentar diferentes tamafos,
lo cual puede influir en el desenlace final, tal como se
hace evidente en los casos revisados. Estos tumores
pueden ser microquisticos si su tamafio es menor
a 1 cm y macroquisticos si es mayor a 1 cm. Ademas
tienen diferentes tipos histolégicos como linfangioma
capilar, el cual es raro y dificil de distinguir, linfangioma
cavernoso que esta formado por vasos linfaticos
dilatadosy linfangioma cistico llamado también higroma
quistico, pudiendo comprometer tanto vasos arteriales
como venosos". Aunque pueden aparecer en cualquier
parte del cuerpo, el 75% se localizan en el cuello, la
cabeza o las axilas. Localizaciones menos habituales
incluyen: el retroperitoneo (2%), el mediastino (1%) y
area escrotal con aproximadamente 30 casos descritos
en la literatura.
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En los linfangiomas de las regiones lateral vy
posterior del cuello se suelen descubrir anomalias
cromosdmicas e hidropesia, por ende es mandatorio
la realizacién de cariotipo mediante amniocentesis
o biopsia corial. Si el tumor no compromete el
cuello, la probabilidad de patologia genética
asociada disminuye de manera considerable. Asi,
se logré documentar en el segundo caso, donde el
compromiso anatdmico era principalmente axilar
y el cariotipo fue reportado como normal. Si el
tumor es resecable, el prondstico suele ser bueno,
sin embargo, las lesiones multifocales pueden
ser dificiles de tratar y los casos que se asocian
con cromosomopatias, derrame pleural, ascitis o
hidropesia tienen mal prondstico'. Adicionalmente
pueden presentar linfedema en el 69%, hidrops fetal
en 46%y oligohidramnios en el 68%".

La ecografia 3D multiplanar es de utilidad para
confirmar el diagndstico y aportar informacion mds
detallada respecto a la extensidon e infiltracion del
tumor. La resonancia magnética podria ayudar de
igual manera en la determinacion del tamafio de
la lesidn y en establecer el compromiso de otros
dérganos'.

Los diagndsticos diferenciales incluyen encefalocele
posterior, mielomeningocele, teratoma quistico
benigno y quiste subcorionico placentario. El
diagndstico diferencial en la vida posnatal debe
hacerse con hemangiomas, quistes tiroglosos,
remanentes branquiales y teratoma quistico maduro.
Por otro lado, en los nifios mds grandes se hace
con linfadenitis, neurofibromas, tumores salivares
o tumores tiroideos™". En nuestros pacientes el
diagndstico prenatal fue realizado por médicos
especialistas en el drea ecografica y perinatal, lo cual
sirvid para intentar mejorar el prondstico neonatal.
Las caracteristicas clinicas del linfangioma en la
vida posnatal son lo que hacen diagnosticar con
claridad la patologia, pudiendo encontrar variedad
en su presentacidon siendo uUnicos o multiples, de
tamafio variable, indoloro, blando, mal delimitado,
fluctuante, lobulado, traslicido y no adherido a
planos profundos. La piel que los recubre suele ser
delgada y azulada®".

Desafortunadamente el tratamiento en la vida
prenatal no es usual. Podria terminarse el embarazo
en los casos de asociaciones letales y de gran
compromiso fetal. Si la masa llegase a obstruir la via
aérea puede considerarse la realizaciéon de un EXIT
(Cirugfa intraparto exdtero).
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Las lesiones de peor prondstico suelen ser aquellas
que presentan gran extension o cercanfa con
estructuras vitales, las que se presentan en edades
gestacionales tempranas y las que se asociacidn
con cromosomopatias o alteraciones identificables
ecograficamente en la vida prenatal o posnatal.
Estos factores prondsticos se hacen claramente
identificables en los dos casos expuestos, ya que
mientras en el caso ndmero uno se tenia una lesién
muy extensa que genero un cuadro anémico fatal, en
el caso numero dos se observé una lesién pequefa,
no cervical sin lesiones asociadas y cariotipo normal,
lo cual a la postre, llevo a un desenlace favorable.
A pesar de ser consideradas lesiones sin potencial
de malignidad, los linfangiomas suelen progresar y
recidivar, sobre todo debido a infecciones asociadas
0 a cirugias incompletas previas.

En el tratamiento, la reseccién total del tumor es
lo fundamental, aunque esto es algo imposible
en la mayor parte de los casos, dado que infiltra
estructuras como la lengua y faringe o esta adherido
a estructuras vitales como el plexo cervical,
nervio frénico, nervio vago, vena yugular o arteria
cardtida. En estos casos es necesario la utilizacidn
de la radioterapia y/o tratamiento con corticoides o
bleomicina como agentes esclerosantes con tasas
de éxito disimiles con tasas de recidiva posterior a
tratamiento médico hasta del 11%.

En los dltimos afios se ha adquirido experiencia
con el uso de sustancias esclerosantes de los vasos
linfaticos que forman el higroma, que se inyectan
localmente, aumentando la permeabilidad del
endotelio y logrando asi el drenaje acelerado del
contenido produciendo contraccidén y cierre de los
espacios quisticos y la desaparicion de estos. La mas
usada de estas sustancias es el OK 470, pero hoy en
dia es una sustancia cara y no disponible facilmente
en las farmacias y solo puede utilizarse siguiendo
un protocolo hospitalario estricto®". Otra de las
sustancias utilizadas es el OK 432 (Picibanil), que es
una mezcla incubada liofilizada de Streptococcus
pyogenes del grupo A, de origen humano, que
produce un aumento en el nimero de neutrdfilos,
macréfagos y leucocitos en el fluido del higroma
quistico, ademds aumenta el numero de células
asesinas y linfocitos T, con mayor concentracion
de factor de necrosis tumoral y de interleucina®*®.
A pesar que, en nuestro medio se ha utilizado
esta Ultima, todavia faltan muchos estudios para
establecer la adecuada eficacia de estas sustancias.

En conclusién, toda masa quistica debe ser
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adecuadamente valorada, realizando un diagndstico
temprano, con los recursos radioldgicos mas seguros
y disponibles en la actualidad y un seguimiento
adecuado con el fin de dar una consejeria adecuada
a los padres y al equipo multidisciplinario en el
momento del parto y por ende el futuro de la
gestacion™*.
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